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  Einleitung
Dank der Pränataldiagnostik, insbesondere 
des Ultraschalls, werden heute viele schwere 
kongenitale Fehlbildungen bereits früh in der 
Schwangerschaft erkannt. Das erlaubt uns Ge-
burtshelfern, die Geburt im Voraus zu planen und 
vorzubereiten. Es müssen Geburtsmodus, Ge-
burtszeitpunkt und Geburtsort diskutiert und be-
stimmt werden. In unserer Klinik geschieht dies 
in einem interdisziplinären Zusammenschluss 
von Geburtshelfern, Neonatologen und je nach 
Fehlbildung Kinderchirurgen, Kinderkardiologen 
oder anderen pädiatrischen Spezialisten. Dies 
ermöglicht die möglichst frühzeitige Auseinan-
dersetzung mit der vorhandenen Fehlbildung.
Geburtsort: Häufig und insbesondere bei schwe-
ren Fehlbildungen ist es sinnvoll, eine Geburt in 
einem Zentrumsspital mit ausgebildeten Neona-
tologen zu planen, um die postpartale Versor-
gung zu optimieren. Je nach Schwere der Fehl-
bildung kann es sogar sinnvoll sein, die Geburt 
z. B. unmittelbar auf der Kinderherzchirurgie 
durchzuführen.
Geburtszeitpunkt: Hier gilt es, die Risiken einer 
iatrogenen Frühgeburt gegen den potenziellen 
Nutzen für das Neugeborene abzuwägen [1].
Geburtsmodus: Häufig wird bei schweren feta-
len Fehlbildungen eine primäre Sectio aufgrund 
einer besseren Planbarkeit gewählt oder aber 
von den Eltern gewünscht. Dieses Vorgehen 
ist allerdings nur teilweise absolut notwendig. 
Tabelle 1 zeigt eine Zusammenstellung von 
fetalen Fehlbildungen, bei welchen eine Sectio 
sinnvoll ist, solchen mit unklarer Datenlage und 
solchen, die keine Sectioindikation darstellen.
In der vorliegenden Arbeit wird eine Auswahl 
von Fehlbildungen besprochen, wobei es sich bei 
der Auswahl um die häufigsten Fehlbildungen 
handelt. Diese Zusammenstellung erhebt keinen 
Anspruch auf Vollständigkeit. Es werden die ver-
schiedenen Aspekte wie Geburtszeitpunkt, -ort 
und -modus besprochen, wie wir es in unserem 
Hause handhaben.
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re Pulmonalstenose oder schwere Trikuspidal-
klappeninsuffizienz).
Das Spektrum der Herzfehler ist groß, es reicht 
vom kleinen hämodynamisch nicht relevanten 
muskulären Ventrikelseptumdefekt bis hin zu 
komplexen Einkammerherzen. Am häufigsten ist 
das hypoplastische Linksherzsyndrom, eine Pa-
thologie mit Fehlbildung des linken Ventrikels 
und der Aorta, häufig auch des linken Vorhofs, 
welche vom Ductus arteriosus (DA) abhängig ist.
Die meisten Herzfehler werden intrauterin gut 
toleriert, obwohl das Risiko für einen intra-
uterinen Fruchttod (IUFT), unabhängig von 
zusätzlichen allenfalls bekannten genetischen 
Aberrationen, leicht erhöht ist. Viele Feten blei-
ben auch postnatal stabil und benötigen keine 
spezielle Betreuung. Allerdings gibt es kritische 
Herzfehler, welche eine sofortige Intervention 
nach der Geburt erfordern. Das Risiko für eine 
hämodynamische Instabilität hängt vom Typ des 
Herzfehlers ab, wie die Blutzirkulation von den 
pulmonalen und systemischen Resistenzände-
  Herzfehler
Kongenitale Herzfehler, häufig als CHD (congeni-
tal heart defects) abgekürzt, sind die häufigsten 
Organmalformationen, die bei Feten entdeckt 
werden [2]. Die Prävalenz wird mit ca. 1 % an-
gegeben. Bei Frühgeborenen und Mehrlingen 
ist sie etwa doppelt so hoch. Fortschritte im 
Bereich der Ultraschalldiagnostik haben dazu 
geführt, dass Herzfehler häufig bereits pränatal 
diagnostiziert werden können. Wenn die Diagno-
se schon vorgeburtlich gestellt wird, erlaubt uns 
dies einerseits, die Eltern umfangreich zu infor-
mieren, um wichtige Entscheidungen zu treffen 
und andererseits, die optimale Vorbereitung der 
intrauterinen wie perinatalen Betreuung sicher-
zustellen. Bei einer schweren Fehlbildung ist 
auch ein Schwangerschaftsabbruch in Erwägung 
zu ziehen.
Die fetale Echokardiografie spielt eine wichtige 
Rolle bei der intrauterinen Überwachung von 
kongenitalen Herzfehlern, insbesondere bei zu 
erwartender Rechtsherzinsuffizienz (z. B. schwe-
Fehlbildungen, bei denen eine Sectio  
empfohlen beziehungsweise indiziert wird
• MMC
• Große Fehlbildungen, welche ein Geburts-
hindernis darstellen, unabhängig von der 
Prognose für das Kind: große Steißbein-
teratome, großer Hydrocephalus





Kontrovers diskutierter Geburtsmodus • Schwere Herzfehlbildung aufgrund der 
besseren Planbarkeit, Verfügbarkeit der 
Herzchirurgie
• Zwerchfellhernie
Fehlbildungen, die meistens keine Sectio 
benötigen
• Die meisten Herzfehler
• Nierenfehlbildungen
• CPAM und Lungensequester
Tab. 1 | Geburtsmodus
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rungen betroffen ist und ob die Beibehaltung 
der parallelen fetalen Zirkulation (foramen ovale 
[FO] und DA) notwendig ist, um die Blutzirkula-
tion aufrechtzuerhalten [3]. Eine Indikation die 
Geburt frühzeitig einzuleiten, besteht selten. Sie 
besteht vor allem bei rasch zunehmendem Hy-
drops bei Rechtsherzinsuffizienz oder schweren 
Arrhythmien. In der Regel aber profitieren die 
Neugeborenen von gereiften Lungen und einem 
guten Geburtsgewicht, welche die Prognose bei 
einer Operation oder einer interventionellen 
Therapie in den ersten Lebenstagen verbessern.
Klassifikation kongenitaler Herzfehler nach 
der American Heart Association
1. Low-risk-CHD
Herzfehler mit niedrigem Risiko; erwar-
tungsgemäß stabil nach der Geburt sind 
Links-Rechts-Shunt-Läsionen, milde Klappenab-
normalitäten und gutartige Arrhythmien, insbe-
sondere supraventrikuläre Extrasystolen.
Die Geburtsplanung bzw. der Geburtsmodus rich-
tet sich hier nach geburtshilflichen Kriterien. 
Postnatal sollen die Kinder kardiologisch unter-
sucht werden, um die Diagnose zu bestätigen.
2. Minimal-risk-CHD
DA-abhängige Vitien inklusive hypoplastischem 
Linksherzsyndrom (HLHS), Pulmonalatresie mit 
intaktem Ventrikelseptum und schwere Fallot- 
Tetralogie sind nach der Geburt häufig stabil 
und dekompensieren in den ersten Stunden nur, 
wenn sich der DA schließt. Bei der Planung soll-
te berücksichtigt werden, dass Neonatologen 
bei der Geburt dabei sind und eine Prosta glan-
dininfusion verabreicht werden kann. Die Geburt 
soll in der Nähe eines Kinderherzzentrums ge-
plant werden, da Transporte für Neugeborene mit 
Prostaglandininfusion ein Risiko darstellen. Eine 
Intubation für den Transport kann zu Kreis lauf-
instabilität führen.
Ursprünglich wurden duktabhängige Vitien als 
kritische CHD betrachtet, wenn allerdings der 
Herzfehler bereits pränatal bekannt ist und 
entsprechend Prostaglandin verabreicht werden 
kann, ist das Risiko für eine Dekompensation 
deutlich kleiner. Zu den Minimal-risk CHD gehö-
ren auch nicht anhaltende Tachy- und Bradyar-
rhythmien mit adäquater Ventrikelfrequenz.
3. High-risk-CHD
Hierzu gehören Herzfehler, welche eine unmittel-
bare Stabilisation bzw. Intervention benötigen, 
wie z. B. die D-Transposition der großen Arterien 
(d-TGA), das HLHS mit einem Risiko für ein res-
triktives Vorhofseptum oder auch Rhythmusstö-
rungen mit eingeschränkter Ventrikelfunktion.
Die Geburt muss in einem Zentrum geplant wer-
den, welches umfassende neonatologische Ver-
sorgungsmöglichkeiten und ein Kinder herz zen-
trum in unmittelbarer Nähe aufweist.
Geburtszeitpunkt und -modus werden in unse-
rer Klinik interdisziplinär besprochen. Je nach 
Wohnort und Gravidität ist bei prostaglandinab-
hängigen Vitien oft eine Geburtseinleitung oder 
eine geplante Sectio nötig, um eine optimale 
Versorgung garantieren zu können.
Ob Neugeborene mit pränatal diagnostiziertem 
kritischem Herzfehler ein besseres Outcome als 
postnatal diagnostizierte Kinder haben, wird 
teils kontrovers diskutiert. Eine kürzlich pu bli-
zierte Metaanalyse zu kritischen Herzfehlern 
zeigt einen Benefit bei pränataler Diagnose [4].
  Bauchwanddefekte
Gastroschisis
Die Gastroschisis ist ein Defekt in der Bauch-
decke, meist umbilikal bzw. rechts des Nabels 
gelegen, welcher schon früh in der embryonalen 
Entwicklung entsteht. Es kommt zum Austritt 
von Darmschlingen – und je nach Größe des De-
fekts ggf. auch von Magen – durch die Bauch-
wand. Aufgrund der Fruchtwasserexposition ent-
steht eine fetale Peritonitis, welche den Darm in 
seiner späteren Funktion beeinträchtigt. Meist 
tritt eine Gastroschisis isoliert auf. Die Inzidenz 
beträgt ca. 3:10.000 Geburten.
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cal cord« und die Maximalform bildet die »gi-
ant omphalocele«. Der Inhalt konstituiert sich 
aus Darm, Magen und soliden Organen. Bei der 
Omphalozele ist insbesondere die Problematik 
der pulmonalen Hypoplasie zu bedenken. Die 
Geburt sollte wiederum an einem Zentrum mit 
kinderchirurgischen Versorgungsmöglichkeiten 
geplant und eine Sectio sollte als Geburtsmodus 
gewählt werden. 
  Spina bifida – Myelomeningozele (MMC)
Die MMC ist eine schwere und komplexe Fehlbil-
dung aus dem Kreis der Spina bifida, welche in 
der Embryonalentwicklung entsteht. Die Diagnose 
wird häufig mittels Ultraschall zwischen der 15. 
und 20. SSW gestellt. Nebst der Darstellung des 
Defektes selber (Abb. 1) gibt es im Ultraschall 
typische Befunde. In Abbildung 2 ist das »le-
mon sign« dargestellt, Abbildung 3 zeigt das 
sogenannte »banana sign«. Patienten mit diesem 
Neuralrohrdefekt zeigen immer auch eine Chiari- 
II-Malformation, eine Kaudalverlagerung der 
 Medulla oblongata, des Kleinhirnwurmes sowie 
des vierten Hirnventrikels. Meist ist auch ein spä-
ter shuntpflichtiger Hydrozephalus vorhanden. 
Ab Höhe der Läsion besteht eine schwere Para-
parese oder schlimmstenfalls eine Paraplegie. 
In unserer Klinik wird bei Vorliegen einer Gastro-
schisis eine Sectio bei 37 + 0 Schwangerschafts-
wochen (SSW) geplant. Zu diesem Zeitpunkt be-
steht keine Frühgeburtlichkeit mehr, andererseits 
werden die Expositionszeit des Darmes und das 
doch erhöhte IUFT-Risiko reduziert. Der Geburts-
modus wird in der Literatur kontrovers diskutiert. 
Die Sectio hat den großen Vorteil der Planbarkeit 
und verhindert eine mechanische Schädigung 
während der Geburt. Postnatal wird nach initi-
aler Stabilisierung direkt im Gebärsaal bzw. im 
angrenzenden Neonatologiezimmer versucht, am 
wachen Kind unter Lokalanästhesie den Darm zu 
reponieren und das Abdomen zu verschliessen 
– eine sogenannte »ward re duc tion«. Falls dies 
aufgrund eines Missverhältnisses von prolabie-
rendem Darm und Abdominalgröße nicht möglich 
ist, wird ein sogenanntes Silo angelegt. Dabei 
wird der Darm zum Schutz in einen Plastikbeutel 
gelegt, an Bändern aufgespannt und durch das 
Eigengewicht nach und nach in die Bauchhöhle 
zurückgeführt. Der Bauch kann dann sekundär 
verschlossen werden. Dies geschieht meistens 
10–14 Tage nach Anlage des Silos.
Während der Schwangerschaft sind repetitive 
Ultraschalluntersuchungen notwendig; vor al-
lem nach der 30. Woche sollten diese in zwei-
wöchentlichen Abständen durchgeführt werden, 
um eine zunehmende Dilatation des Darmes 
rechtzeitig erkennen zu können. Die Geburt muss 
sicherlich an einem Zentrum mit kinderchirurgi-
scher Versorgungsmöglichkeit erfolgen, um eine 
optimale peri- und postnatale Versorgung zu 
ermöglichen.
Omphalozele
Die Omphalozele entsteht durch den fehlenden 
Zusammenschluss des lateralen Ektoderms in 
der Mittellinie. Die Inzidenz liegt bei 1:4.000 
Geburten. Häufig ist die Omphalozele mit weite-
ren Fehlbildungen oder Aneuploidien assoziiert, 
weshalb eine genetische Abklärung dringend 
empfohlen wird.
Die Größe kann sehr variabel sein: Die Mini-
malvariante ist eine »hernia into the umbili- Abb. 1 | MMC-Defekt im 3D-Ultraschall
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im dritten Trimenon der Schwangerschaft mani-
festieren, verantwortlich. 
Seit Ende des letzten Jahrtausends werden be-
reits offen-chirurgische Versorgungen der MMC 
vorgenommen. Das MOMS-Trial [7], eine pros-
pektiv-randomisierte Studie, welche das Outcome 
von intrauterin operierten mit jenem von postna-
tal versorgten Kindern verglich, wurde vorzeitig 
abgebrochen, da das Outcome der Kinder in der 
fetalchirurgischen Gruppe signifikant besser war. 
Im Zentrum für fetale Diagnostik und Therapie 
in Zürich wird eine intrauterine Operation der 
MMC zwischen der 20. und 26. SSW angebo-
ten [8]. Seit 2010 wurden insgesamt über 85 
Operationen durchgeführt. Abbildung 4 zeigt 
ein intraoperatives Bild einer MMC. Für derar-
tig komplexe Eingriffe steht ein entsprechend 
ausgebildetes, interdisziplinäres Team aus Kin-
derchirurgen, Geburtshelfern und Anästhesisten 
zur Verfügung. Ziel ist es, die operierten Kinder 
per Sectio bei 37 + 0 SSW zu entbinden, sofern 
nicht andere Gründe eine frühzeitige Entbindung 
notwendig machen. Die Abbildungen 5 und 6 
zeigen den Rücken eines intraoperativ versorg-
ten Kindes.
Bei nicht operierten Feten mit einer MMC wird 
die Geburt zwingend als Sectio geplant und soll-
te ebenfalls in einem Zentrum mit umfassenden 
kinderchirurgischen Versorgungsmöglichkeiten 
geplant werden. Der Defekt muss innerhalb der 
ersten Lebenstage nach der Geburt operativ ver-
schlossen werden.
Obwohl die intrauterine Operation weder eine 
vollständige Heilung bewirken kann, noch kom-
plikationslos ist, stellt sie dennoch die aus-
sichtsreichste Möglichkeit dar, um dem Ungebo-
renen die Chance auf ein Leben mit geringerem 
Behinderungsgrad zu geben. 
  Lungenbefunde 
Zu den häufigsten Lungenbefunden gehö-
ren die zystisch adenomatoide Malformation 
( »congenital cystic adenomatoid malformation« 
Meistens liegt die Läsion im Lumbosakralbereich 
und bedingt in ebendiesen Fällen eine spätere 
Rollstuhlpflichtigkeit. Fast alle Patienten leiden 
ebenfalls unter einer schweren neuropathischen 
Blasen- und Darmentleerungsstörung sowie einer 
Störung der Sexualfunktion [5].
Als Pathogenese, welche zur Schädigung des 
Rückenmarkes führt, wird heute die sogenannte 
»two hit pathogenesis« angenommen [6]. Die-
se beinhaltet, dass der erste »hit« in der feh-
lenden Neurulation besteht und der zweite in 
einer sekundären, erworbenen Schädigung des 
der Umgebung (Fruchtwasser) ausgesetzten und 
damit ungeschützten Myelons. Für diese sekun-
däre Schädigung sind toxische, entzündliche 
und mechanische Faktoren, die sich vor allem 
Abb. 2 | Ultraschall: »lemon sign«
Abb. 3 | Ultraschall: »banana sign«
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variables Wachstum zeigen kann. Bei exzessivem 
Größenwachstum einer CPAM kann es zum Media-
stinal shift sowie zur Ausbildung eines Hydrops 
fetalis kommen. Als Verlaufsparameter dient die 
sogenannte »congenital pulmonary airway mal-
formation volumen ratio« (CVR). Hier wird das 
Verhältnis zwischen der Läsion und des Kopfes 
mittels einer Formel berechnet: (Länge x Höhe x 
Breite der Läsion x 0,52)/Kopfumfang. Eine CVR 
1,6 und ohne dominante Zyste deutet auf eine 
geringe Wahrscheinlichkeit eines Hydrops hin, 
eine CVR 1,6 mit großer Zyste bedeutet indes 
[CPAM]) und bronchopulmonale Sequester (BPS), 
auch Lungensequester genannt. Die Inzidenz für 
CPAM wird mit 1:11.000 bis 1:35.000 angege-
ben. Lungensequester sind sogar noch seltener. 
Zusätzlich gibt es auch Mischformen dieser Pa-
thologie, sogenannte Hybridläsionen.
Zystisch adenomatoide Malformation – CPAM
Die CPAM ist eine Lungenfehlbildung, die vor 
allem zwischen der 18. und 28. SSW ein sehr 
Abb. 4 | Intraoperatives Bild 
einer MMC
Abb. 5 | Neugeborenes mit 
einer MMC Th 12, welche 
intrauterin versorgt wurde
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Wenn sich die Lungenmasse so weit zurückgebil-
det hat, dass weder ein Mediastinalshift noch ein 
Hydrops vorliegen, gibt es keine Indikation für 
eine Schnittentbindung. Es muss auch nicht mit 
perinatalen Atemproblemen gerechnet werden. 
Trotzdem ist die Geburt an einem Zentrum mit 
einer neonatologischen Abteilung zu empfehlen.
Bei CPAMs mit Hydrops und/oder Media stinal-
shift ist die Geburt zwingend an einem Zen-
trums spital mit Neonatologie zu planen, da 
perinatal respiratorische Probleme auftreten 
ein erhöhtes Risiko für Hydropsbildung. Die CVR 
hilft auch zur Einschätzung der zu erwartenden 
perinatalen Probleme (z. B. Ateminsuffizienz). Je 
nach Art der Läsion, z. B. beim Vorliegen einer 
großen Zyste, kann bereits intrauterin ein Shunt 
gelegt werden. Bei vorwiegend soliden Läsionen 
ist die Gabe von Steroiden eine Therapieoption 
bzw. ist die Läsion ggf. durch eine offene feta-
le Operation zu entfernen. Die Abbildungen 
7–9 zeigen eine CPAM vor Einlage, während der 
Einlage und wenige Tage nach der Einlage eines 
Shunts.
Abb. 6 | Neugeborenes 
mit einer MMC L4, welche 
intrauterin mit einem Patch 
versorgt wurde
Abb. 7 | Ultraschallbild einer 
CPAM vor Einlage des Stents
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stehen aus nicht funktionellem Lungengewebe, 
welches sich von der normalen Lungenstruktur 
separiert hat. Die Blutversorgung erfolgt über 
einen Ast aus der Aorta und hinsichtlich Loka-
lisation unterscheidet man zwischen intralobu-
lären und extralobulären Sequestern. BPS sind 
häufiger als CPAM mit anderen Fehlbildungen 
assoziiert. Meist kann eine Spontangeburt an 
einem Zentrum mit entsprechender Neonatolo-
gie geplant werden. 
können, welche eine sofortige Versorgung not-
wendig machen können.
Bronchopulmonale Sequester – BPS
BPS sind homogene echogene Massen im Lun-
genparenchym mit scharf begrenzten Rändern. 
Im Gegensatz zur CPAM gibt es keine Kommu-
nikation zum Tracheobronchialsystem. Sie be-
Abb. 9 | Ultraschallbild einer 
CPAM nach Stenteinlage mit 
deutlich kleinerer Zyste
Abb. 8 | Ultraschallbild einer 
CPAM während der Stentein-
lage
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men verhindern eine Blähung des Magens und 
der intrathorakalen Darmschlingen, sodass der 
Druck auf die Lungen vermindert wird. Bei einer 
Spontangeburt erfolgt die Intubation im Gebär-
bett, d. h. vor dem Abklemmen der Nabelschnur.
  Nieren
Fehlbildungen der Nieren und der ableitenden 
Harnwege gehören zu den häufigsten angebore-
nen Anomalien des Menschen. Die im englischen 
Sprachraum als »congenital anomalies of the 
kidney and urinary tract« (CAKUT) bezeichneten 
Pathologien haben eine Prävalenz von 0,1–2,3 % 
[11]. Unter den pränatal diagnostizierten Fehl-
bildungen sind 20–30 % den CAKUT zuzuordnen 
[12]. In 30 % der Fälle sind Nierenfehlbildungen 
mit anderen Anomalien assoziiert [13].
Einseitige Formen der Nierenerkrankung gehen 
üblicherweise mit einer gesunden kontralatera-
len Nierenfunktion einher. Anders verhält es sich 
bei bilateralen Erkrankungen in Begleitung eines 
Oligohydramnions sowie solchen mit zusätzli-
chen Fehlbildungen. CAKUT sind der häufigste 
Grund für eine chronische Nierenerkrankung bei 
Kindern.
Abbildung 10 zeigt ein Schema, welches – 
adap tiert an unsere hausinternen Richtlinien 
– die Risikostratifizierung sowie die postpartale 
Vorgehensweise bei fetalen Nierenfehlbildungen 
aufzeigt.
Der Formenkreis der Nierenerkrankungen ist 
groß und kann nach verschiedenen Kriterien 
eingeteilt werden. Die weitaus häufigste Form 
ist allerdings die Hydronephrose. Die fetale Hy-
dronephrose beschreibt eine Nierenbeckener-
weiterung unterschiedlichster Genese. In den 
meisten Fällen handelt es sich um ein gutarti-
ges Leiden. Sie kann aber in gewissen Fällen zur 
Schädigung der Niere und zur arteriellen Hyper-
tonie führen. Je nach Ausmaß und Klassifikation 
werden Hydronephrosen in milde, moderate oder 
schwere Formen unterteilt. Es gibt verschiede-
ne Klassifikationssysteme, wobei in der Praxis 
häufig der antero-posteriore Durchmesser des 
  Zwerchfellhernien
Zwerchfellhernien entstehen durch diskontinu-
ierliches Wachstum des Diaphragmas, allerdings 
ist der genaue Pathomechanismus nicht voll-
ständig geklärt. Die Inzidenz beträgt 1:2.500, 
wobei linksseitige Hernien häufiger (80–85 %) 
als rechtsseitige sind. Zwerchfellhernien kön-
nen isoliert vorliegen, Teil eines Syndroms sein 
oder aber zusammen mit anderen Fehlbildungen 
auftreten. Je nach Größe der Lücke prolabieren 
diverse Abdominalorgane in den Brustraum.
Die Geburt bei Feten mit pränatal diagnosti-
zierter Zwerchfellhernie soll an einem Perina-
talzentrum geplant werden, da das Problem der 
Zwerchfellhernie weniger in dem operativ meist 
gut verschließbaren Zwerchfelldefekt, sondern 
vielmehr in der begleitenden Lungenhypoplasie 
besteht [9].
Die in die Brusthöhle verlagerten Bauchorga-
ne verdrängen und komprimieren die Lungen, 
es kommt zur Hypoplasie und zur pulmonalen 
Hypertonie durch Lungengefäßrarefizierung und 
Verdickung der Lungengefäßwände.
Die Prognose hängt nebst zusätzlicher Fehlbil-
dungen bzw. genetischer Störungen von folgen-
den Faktoren ab: Leberanteile intrathorakal, 
rechtsseitiger Defekt und vermindertes fetales 
Lungenvolumen sind unvorteilhaft.
Eine mögliche Methode, den Schweregrad der 
Lungenhypoplasie abzuschätzen, ist die Bestim-
mung der »lung-to-head ratio« (LHR).
In unserem Zentrum wird zusätzlich zum Ultra-
schall eine fetale MRT durchgeführt.
Der ideale Geburtszeitpunkt wird kontrovers dis-
kutiert [10].
Ohne vorangegangene Sauerstoffversorgung 
durch Bebeutelung müssen Neugeborene mit 
Zwerchfellhernie nach der Geburt so rasch wie 
möglich intubiert werden. Unmittelbar nach der 
Intubation sollte eine dicke offene Magensonde 
gelegt werden. Diese zwei wichtigen Maßnah-
2019 Band 91 / 4  pädiatrische praxis 10
Insbesondere in komplexen Fällen ist es wichtig, 
die Eltern pränatal zu beraten.
Bei einseitigen Fehlbildungen oder milden For-
men der Hydronephrose mit normaler Fruchtwas-
sermenge ist kein spezielles Geburtsprozedere 
zu planen; die Schwangere kann im Spital ihrer 
fetalen Nierenbeckens ausgemessen wird. Die 
Cut-off-Werte variieren allerdings.
Tabelle 2 bietet eine Übersicht der häufigs-
ten Ursachen der Dilatation des Nierenbecken-
kelchsytems (NBKS) und die entsprechenden 
Häufigkeiten [14].
Abb. 10 | Schema zur Vorgehensweise bei fetalen Nierenfehlbildungen
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empfohlen. Aufgrund der anspruchsvollen peri-
natalen Situation ist die Geburt in einem ent-
sprechend ausgerüsteten Zentrum durchzufüh-
ren. 
  Fazit für die Praxis
Dank der Fortschritte, vor allem in der Ultra-
schalldiagnostik, werden immer mehr fetale 
Fehlbildungen bereits pränatal diagnostiziert. 
Dies ermöglicht die entsprechende Anpassung 
der Schwangerschaftsbetreuung sowie die Pla-
nung und Festlegung von Geburtszeitpunkt, 
-ort und des Entbindungsmodus. Auch die El-
tern haben die Möglichkeit, sich bereits präpar-
tal mit der Fehlbildung und allfälligen Folgen 
zu beschäftigen. Bei Fehlbildungen mit sehr 
infauster Prognose wird wahrscheinlich auch 
eine Schwangerschaftsbeendigung besprochen. 
Häufig lohnt es sich, die Betreuung in die Hände 
von erfahrenen Neonatologen an spezialisierten 
Zentren zu geben. Bei gewissen Fehlbildungen 
sind fetalchirurgische Therapieoptionen vor-
handen, etwa im Falle der Spina bifida, andere 
werden postnatal versorgt, bedürfen aber einer 
optimalen Planung, weshalb die Geburt am Pe-
rinatalzentrum Voraussetzung ist.
Wahl gebären und je nach Ausmaß soll das Neu-
geborene pädiatrisch untersucht werden. Anders 
sieht es bei schweren Fällen mit Oligohydramni-
on, Verdacht auf Urethralklappen oder zusätzli-
chen Fehlbildungen aus: Hier ist eine Geburt im 
entsprechenden Zentrum zu planen. 
  Steißbeinteratom
Steißbeinteratome sind seltene Tumoren, welche 
heutzutage immer häufiger bereits intrauterin 
diagnostiziert werden. Beim Fetus mit Steiß-
beinteratom ist das Risiko für einen IUFT deut-
lich erhöht. Steißbeinteratome können bereits 
intrauterin ein überproportionales Wachstum 
im Verhältnis zum Wachstum des Fetus zeigen 
und so zu einem High-Output-Herzversagen 
führen. Zusätzlich können diese Tumoren be-
reits intra uterin massive Blutungen in den Tu-
mor bzw. auch in die Fruchthöhle verursachen. 
Dies führt zur fetalen Anämie, Hypovolämie und 
zum Fruchttod. Andere Probleme entstehen bei 
großen Steißbeinteratomen bei der Geburt und 
durch mögliche Frühgeburtlichkeit. Ein trauma-
tischer Geburtsvorgang kann eine Ruptur und/
oder massive Blutung aus dem Tumor bewirken. 
Eine  Sectio ist bei großen Steißbeinteratomen 
Transitorische und physiologische Dilatation des NBKS 60 %
Ureterabgangstenose 11 %
Vesikoureteraler Reflux  9 %
Megaureter (obstruktiv oder nicht-obstruktiv)  4 %
Ureterozele  2 %
Posteriore Urethralklappen  1 %
Multizystische Nierendysplasie, Nierenzyste, Ureterektopie, Prune-Belly-Syndrom, 
Urethralatresie, Urachuszyste
13 %
Tab. 2 | Übersicht der häufigsten Ursachen der NBKS-Dilatation und die entsprechenden Häufigkeiten [14]
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discussed by an interdisciplinary board. 
Planned caesarean section is rarely necessary. 
Critical forms of CHD can require an induction 
of labour, e. g. if the mother lives far away from 
the hospital.
Keywords: congenital malformation – mode of 
delivery – place of birth
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  Zusammenfassung
In diesem Artikel wird eine Auswahl an fetalen 
Fehlbildungen besprochen, deren Betreuung in 
der Schwangerschaft sowie die indizierten The-
rapieoptionen prä- und postpartal. Ein beson-
deres Augenmerk gilt dem Geburtsmodus, dem 
Entbindungszeitpunkt und der Klinikwahl. Be-
züglich des optimalen Geburtszeitpunktes ist die 
Datenlage nicht immer eindeutig. Häufig besteht 
weder eine Indikation, die Geburt frühzeitig zu 
planen, noch ist eine Sectio caesarea indiziert. 
Es gilt, die Risiken einer iatrogenen Frühgeburt 
gegen den potenziellen Nutzen für das Neu-
geborene abzuwägen. Es gibt Fälle, in denen 
eine Geburtseinleitung begründet ist, z. B. bei 
Schwangeren mit kritischen Herzfehlern, welche 
weit weg von der Klinik wohnen. Eine primäre 
Sectio caesarea kann in gewissen Fällen indiziert 
sein. Oft wird dieser Geburtsmodus aufgrund der 
besseren Planbarkeit von den Eltern selbst ge-
wählt. Auch das Ausmaß der fetalen Fehlbildung 
kann eine Sectioindikation darstellen. Die Wahl 
des Geburtsortes hat einen Einfluss auf die peri- 
und postnatale Betreuung von Kindern mit fe-
talen Fehlbildungen. Je nach Schweregrad oder 
Komplexität ist die Geburt zwingend an einem 
entsprechenden Zentrum zu planen.
Stahel MC, Weber R, Möhrlen U: 
Delivery planning in cases of congenital 
malformations
Summary: Advances in prenatal imaging 
have improved the detection of major fetal 
malformations in recent years. Especially 
ultrasound plays a major role. Time, place 
and mode of delivery can be discussed and 
planned in advance. In this article we present 
a selection of »common« fetal malformations 
and discuss the appropriate surveillance during 
pregnancy, delivery planning and postnatal 
procedures. Some fetal malformations can be 
treated prenatally by fetal surgery, e. g. for fetal 
myelomeningocele. Other malformations need 
careful planning of the postnatal procedures. 
At our hospital all fetal malformations are 
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